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EDITORIAL

Este volume do Jornal Paranaense de Pediatria traz, novamente, assuntos de grande interesse para os
colegas pediatras!

Embora não tenhamos dados epidemiológicos confiáveis em nosso país, sabidamente as intoxicações
exógenas representam um grave problema de saúde pública no Brasil. Intoxicações por medicamentos,
pesticidas e produtos sanitários representam causas frequentes de atendimento em serviços de emergência
pediátrica, assumindo elevada morbidade e mortalidade em certas regiões do país.

Neste sentido, Yanaze e col. Nos trazem um artigo traçando o perfil dos casos de intoxicações exógenas em
crianças menores de seis anos em um município do interior do Paraná. O conhecimento deste tema é funda-
mental no sentido de melhorar o diagnóstico e o atendimento destes pacientes.

Na sequência, Demartini Jr. e col. nos apresentam uma belíssima descrição clínica e radiológica de um caso
de aneurisma intracraniano, uma entidade nosológica muitas vezes negligenciada nas investigações
pediátricas. Neste texto, os autores apresentam sequências de neuroimagem de excelente qualidade e que
auxiliam na compreensão desta grave doença.

Ainda no campo das doenças graves, poderemos ler neste volume a apresentação de um interessante relato
de caso de tumor renal simultâneo em dois irmãos... embora não se trate de uma doença considerada rara, a
apresentação familiar tornou este caso bastante curioso, justificando sua publicação.

Por fim, Celli e col. nos brindam com a apresentação de um caso pouco frequente de febre familiar do
Mediterrâneo, uma síndrome periódica que habitualmente cursa com febre e dores abdominal, torácica e
articular. Embora pouco frequente, as particularidades de seu diagnóstico e tratamento justificam a leitura
cuidadosa do artigo.

Os Editores desejam uma boa e proveitosa leitura aos colegas pediatras!!

Paulo Liberalesso
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ARTIGO ORIGINAL

INTOXICAÇÕES EXÓGENAS AGUDAS EM MENORES DE 6
ANOS ATENDIDOS NO HOSPITAL UNIVERSITÁRIO REGIONAL
DE MARINGÁ NO PERÍODO DE JANEIRO A DEZEMBRO
DE 2012
EXOGENOUS ACUTE POISONING IN CHILDREN UNDER 6 YEARS OF AGE TREATED IN
MARINGA REGIONAL UNIVERSITY HOSPITAL IN THE PERIOD JANUARY-DECEMBER 2012

Mariana Yanaze1, Mariana Isabel Amador2, José C. Amador3

Instituição vinculada: Hospital Universitário de Maringá.

1. Médica Residente de Pediatria no Hospital Universitário Regional de Maringá – Paraná.

2. Médica Pediatra do Hospital de Ceilândia – Distrito Federal.
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Resumo

Objetivos: o nosso objetivo foi caracterizar as intoxicações infantis, em crianças menores de 6 anos
atendidas pelo Centro de Controle de Intoxicações (CCI) do Hospital Universitário Regional de Maringá
(HURM), no ano de 2012 (n=365).

Métodos: foram analisadas fichas de Ocorrência Toxicológica referentes às solicitações de Maringá
(n=177) e de outras 41 cidades (n=185).

Resultados: os resultados demonstram que dos 365 casos registrados de intoxicações infantis domicili-
ares, 33% ocorreram devido a medicamentos, 18% por domissanitários, 15% por produtos químicos indus-
triais.  Houve predominância de acidentes na faixa etária de 1 a 3 anos (63%) e no sexo masculino (54%). Os
resultados encontrados são semelhantes aos trabalhos disponíveis na literatura atual. A maioria dos aci-
dentes ocorreram no próprio domicílio com a presença dos pais no local. Medicamentos destacam-se como
principal agente envolvido nos casos de intoxicação em crianças menores de 6 anos. E a via de administra-
ção mais comum foi oral.

Conclusões: a maioria das intoxicações exógenas nessa faixa etária são acidentais e preveníeis, decor-
rentes de situações facilitadoras das características peculiares às fases de desenvolvimento da criança e do
pouco incentivo às medidas preventivas. Neste estudo, não foi observado caso de intoxicação intencional.

Palavras-chave: intoxicações; exógenas; infantis; acidentes.
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Abstract

Objectives: our objective was to characterize childhood poisoning in children under 6 years of age
treated by the Poison Control Center (JRC) Regional University Hospital of Maringá (HURM) in 2012
(n = 365).

Methods: Toxicological Occurrence chips were analyzed referring to requests from Maringá (n = 177)
and other 41 cities (n = 185).

Results: the results show that of the 365 cases reported household poisoning children, 33% were due to
drugs, 18% for household cleaning products, 15% for industrial chemicals. There was a predominance of
accidents in the age group 1-3 years (63%) and male (54%). The results are similar to jobs available in the
current literature. Most accidents ran in the household with their parents present on site. Drugs stand out
as the main agent involved in cases of poisoning in children under 6 years. And the most common route of
administration was oral.

Conclusions: most of exogenous intoxication in this age group are accidental and preventable, resulting
from situations enabling the peculiar characteristics to the child’s developmental stages and little incentive
to preventive measures. In this study no case of intentional poisoning was observed.

Key words: intoxications; exogenous; kids; accidents.

Introdução

As intoxicações na infância constituem um problema
médico de real importância mesmo aquelas sem
consequências patológicas. A gravidade da intoxicação
varia muito conforme a natureza dos tóxicos, que no caso
de crianças inclui-se um número considerável e extrema-
mente diversificado de substâncias: perfumes, tintas de
escrever, raticidas, polidores, detergentes, medicamen-
tos, álcool, gasolina, graxa etc.1-5.

Na criança, a quase totalidade dos casos é consequente
da ingestão acidental voluntária de tóxicos, sendo restri-
to o número de intoxicações passivas. A intoxicação cri-
minosa era rara na pediatria, entretanto em decorrência
da conjuntura social e econômica, já estão sendo descritas
com alguma frequência1.

A exposição do organismo ao tóxico e consequente
absorção podem ocorrer de várias maneiras, que, por or-
dem decrescente de eficiência, são: endovenosa, respira-
tória, intraperitoneal, subcutânea, intramuscular,
intradérmica, oral e tópica1,2,6.

Crianças menores de cinco anos são as principais víti-
mas dos casos de intoxicação. Três fatores contribuem
para esta grande incidência1,4-7: fatores inerentes à pró-
pria infância e, por esta razão, impossíveis de serem evi-
tados, como a curiosidade natural das crianças, seu apren-
dizado por meio da “colocação de tudo na boca”, sua falta
de um paladar apurado e da noção do perigo. Outros dois
fatores podem e devem ser evitados6,8,9: fatores relacio-
nados à sociedade, como o armazenamento desses pro-
dutos em locais inadequados e o descaso, a negligência e
a falta de informação de pais e responsáveis sobre esses
produtos. Estes são comumente tratados nos materiais
educativos e de prevenção6,10,11. Fatores relacionados ao
Estado no que se refere ao seu poder de criar e fazer cum-
prir leis capazes de diminuir a incidência destes aciden-
tes, que são muito pouco abordados5,6.

Materiais e métodos

O presente trabalho foi realizado no Centro de Con-
trole de Intoxicações (CCI) do Hospital Universitário
Regional de Maringá (HURM), que presta informações a
profissionais de saúde e população em geral sobre proce-
dimentos frente aos casos de intoxicação e realiza a
toxicovigilância (Universidade Estadual de Maringá,
1989). A população de estudo foi representada por crian-
ças menores de 6 anos que se intoxicaram no período de
1º de janeiro a 31 de dezembro de 2012, independente do
município de procedência.

A fonte de dados foi a Ficha de Ocorrência Toxicológica
(O.T.), preenchida no momento do atendimento às crian-
ças e arquivada no CCI – Maringá. Foram compiladas as
seguintes variáveis: idade, sexo, município de procedên-
cia da solicitação, agente tóxico, via de exposição, local da
ocorrência e presença ou não de adulto no momento da
intoxicação. Os dados foram transcritos para formulário,
elaborado pelos autores e processado manualmente. Os
resultados serão apresentados em frequência absoluta e
relativa.

Resultados

Do total de solicitações, 196 eram do sexo masculino
(54%) e 168 do sexo feminino (46%). Houve um caso em
que a informação não constava.

Na idade de zero até seis meses de idade, as intoxica-
ções resultam da administração de medicação ou outras
substâncias por pais e/ou responsáveis. Na faixa etária
de um a quatro anos de idade, com o evoluir do cresci-
mento e do desenvolvimento infantil, as crianças já con-
seguem andar e demonstram agilidade, são capazes de
alcançar os objetos, manuseá-los, conduzi-los à boca, e é
nesses momentos de descoberta e entretenimento que
ocorrem os acidentes. Também nessa faixa etária as crian-
ças se tornam mais hábeis, conseguem abrir a maioria
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dos recipientes e embalagens, sua maior mobilidade lhes
permite acesso a locais onde as famílias costumam deixar
medicamentos e outros objetos que constituem ameaças.
Além disso, com o crescimento infantil, os responsáveis
tendem a subestimar a capacidade das crianças e podem
deixar substâncias perigosas ao alcance delas5.

Observamos que na faixa etária de 2 anos a 3 anos e 11
meses, aconteceu o maior número de acidentes, pois a
criança caminha só, a curiosidade é inata ao seu desenvol-
vimento, e o ambiente pode ser propício aos acidentes.

Neste trabalho, observou-se que a maioria das crian-
ças apresenta idade entre um e três anos – 63%.

Os agentes tóxicos mais frequentes foram medicamen-
tos (n=121), correspondendo a 33% dos casos. Em 18% dos
casos foram domissanitários (n=67) e em 15% produto
químico industrial (n=56).

As intoxicações medicamentosas vêm ocupando há
muitos anos o primeiro lugar destacado na determinação
do agente tóxico em crianças e essa incidência tem au-
mentado gradualmente em números absolutos e relati-
vos5. A automedicação é sem dúvida uma das grandes
responsáveis por esta situação.

Dentre os medicamentos (n=121), encontram-se mais
frequentemente as seguintes classes: anti-histamínicos
(11%) e benzodiazepínicos (11%), seguidos de anti-infla-
matórios não esteroides (10%), neurolépticos/
anticonvulsivantes (8%), anti-hipertensivos (7%) e beta 2
agonistas (7%), antibióticos (5%) e antidepressivos (5%),
anticoncepcionais (4%) e levotiroxina (4%). Outras clas-
ses de medicamentos somam 28%.

Observa-se que a somatória de medicamentos de uso
controlado como benzodiazepínicos, antidepressivos,
anticonvulsivantes/neurolépticos chega a 24%.

Domissanitários são produtos de uso domiciliar des-
tinados à limpeza, desinfecção e desodorização de super-
fícies fixas7. Dentre eles, destacou-se hipoclorito de sódio,
correspondendo a 44% dos casos. Outras substâncias que
pertencem a este grupo são detergentes, sabões, desinfe-
tantes, desodorizantes.

Com relação a produtos químicos industriais, obser-
vou-se querosene como agente tóxico em 29% dos casos.

A via de administração, na maioria das vezes foi oral
correspondendo a 95% dos casos (n=347), podendo ser
isolada – 93%, ou associada à outra via – 2%. Outras vias,
como cutânea, respiratória, nasal, correspondem a 5% dos
casos (n=18).

Observou-se a presença dos pais ou outro adulto res-
ponsável em 83% dos casos, ausência de adulto em 10%.
Nos demais casos não constavam esta informação. Desta-
ca-se como local da ocorrência da intoxicação o ambiente
domiciliar, em 93% dos casos.

Discussão

No ano de 2012, foram registrados 365 casos de intoxi-
cação exógena aguda em crianças menores de 6 anos no
CCI-HURM. Foram atendidas crianças de Maringá (n=177)
e de outras 41 cidades (n=185), inclusive um caso de outro
Estado – Mato Grosso do Sul (dados regionais)8.

É importante salientar que, apesar de se constituir em
um sistema de informações extremamente valioso para o
conhecimento da magnitude das intoxicações, os dados
oriundos dos CCIs são possivelmente subestimados, na

medida em que a notificação de casos de intoxicação não
é compulsória, mas decorre essencialmente da necessida-
de da equipe de saúde e/ou familiares obter informações
sobre diagnóstico e tratamento. Na medida em que as
equipes dos serviços de emergência se tornam proficien-
tes nestas atividades, elas podem não sentir a necessidade
de recorrer aos CCIs, implicando possível subnotificação
expressiva3,5,6.

Praticamente todos os fatores humanos são relaciona-
dos às características de crescimento e desenvolvimento
da criança. Os dados epidemiológicos sugerem que a gran-
de maioria dos eventos tóxicos, não intencionais, ocorre
com maior frequência em determinados grupos etários,
particularmente nas idades de 18 a 36 meses. Nesse perío-
do, a criança aumenta progressivamente sua capacidade
de engatinhar e andar para atingir novos objetivos, mas
não tem experiência sobre quais devem ser evitados.
É também o período em que o comportamento impulsi-
vo está no máximo, e a fase oral ainda não desapareceu
por completo1,4.

Tanto no Brasil como em outros países, vem-se man-
tendo uma preponderância das intoxicações medica-
mentosas, seguidas pelos produtos de uso domiciliar,
plantas e pesticidas1,4.

Conclusão

Os resultados encontrados conformam-se com o pa-
drão apresentado em outros trabalhos: maior incidência
de intoxicação em menores de cinco anos de idade, pre-
domínio do sexo masculino, maioria dos acidentes no
próprio domicílio e presença dos pais no local da ocor-
rência.

Medicamentos destacam-se como principal agente
envolvido nos casos de intoxicação em crianças menores
de 6 anos. Ademais, a via de administração mais comum
foi oral, indo ao encontro de resultados encontrados em
outros estudos.

A maioria das intoxicações exógenas nessa faixa etária
são acidentais e preveníeis, decorrentes de situações
facilitadoras das características peculiares às fases de de-
senvolvimento da criança e do pouco incentivo às medi-
das preventivas. Neste estudo, não foi observado nenhum
caso de intoxicação intencional.

Considerações Finais

Os dados encontrados neste estudo são possivelmen-
te subestimados, conforme justificado nos tópicos acima.
Além disso, durante revisão das fichas de ocorrência
toxicológica, foram observados alguns erros de preen-
chimento e algumas divergências com relação à classifi-
cação do agente tóxico. Foi necessário realizar algumas
correções em dados que estavam errados.

Encontramos alguns casos peculiares como uma ten-
tativa de suicídio, que conforme informação da ficha de
ocorrência toxicológica, a criança relatou querer encon-
trar-se com o pai que havia falecido há pouco tempo. E
um caso grave, em que criança necessitou de internação
em unidade de terapia intensiva (UTI) devido à prescri-
ção inadequada de medicamento para recém-nascido.

Esperamos que esse trabalho possa subsidiar e esti-
mular outros profissionais da área, objetivando novas
propostas e condutas de prevenção desses acidentes.
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Tabela 1. Distribuição por faixa etária.

Faixa etária Casos %
< 1 ano 29 8%
1 a < 2 anos 106 30%
2 a < 3 anos 120 33%
3 a < 4 anos 56 16%
4 a < 5 anos 32 8%
5 a < 6 anos 21 5%

Gráfico 1. Distribuição agentes tóxicos.

Tabela 2. Distribuição dos agentes tóxicos.

Agente n %
Medicamento 121 33%
Domissanitário 67 18%
Produto Químico Industrial 56 15%
Raticida 36 10%
Agrotóxico 35 10%
Planta 21 6%
Cosmético 18 5%
Metal 7 2%
Produto Veterinário 5 1%
Total 366 100%

Gráfico 2. Distribuição dos casos de intoxicação por medicamentos.

Agente Tóxico

Medicamentos
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Resumo

Objetivo: relatar aspectos importantes da ocorrência de aneurismas em pediatria, aumentando o índice
de suspeição para o diagnóstico permitindo tratamento precoce e evitando ressangramento.

Descrição: aneurismas intracranianos na população pediátrica têm baixa incidência, sendo mais difí-
ceis de tratar do que em adultos. A clipagem cirúrgica permanece como a melhor opção terapêutica em
longo prazo. Relatamos um caso de aneurisma da artéria cerebral média em menino de 15 anos de idade
apresentando hemorragia subaracnoide. O tratamento com clipagem microcirúrgica foi realizado com
oclusão total do aneurisma sem complicações, e o paciente apresentou boa recuperação.

Comentários: as características especiais dos aneurismas intracranianos em crianças em comparação
aos dos adultos também foram apresentadas.

Palavras-chave: criança; artéria cerebral média; aneurisma intracraniano; hemorragia subaracnoide.

Abstract

Aim: to report important aspects of the occurrence of pediatric aneurysms, increasing the index of
suspicion for the diagnosis allowing early treatment to prevent rebleeding.

Description: intracranial aneurysms in pediatric population are rare, and they are even more complex
to manage in children than in adults. Surgical clipping remains as better long-term treatment option in
children. We report a case of a fifteen-year-old boy presenting with subarachnoid hemorrhage after rupture
of an aneurysm of the middle cerebral artery. Surgical treatment with clipping was performed without
complications, achieving total occlusion of the aneurysm, and the patient had good recovery.

Comments: occurrence of special features of cerebral aneurysm in children, comparing with the adults,
was also described.

Key words: child; middle cerebral artery; intracranial aneurysm; subarachnoid hemorrhage.
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Introdução

Aneurismas encefálicos são muito raros na infância,
correspondendo a aproximadamente 1% de todos os pa-
cientes que apresentam aneurismas intracranianos
aneurismas intracranianos1. Em comparação à população
adulta, há diferenças na prevalência com relação ao sexo,
localização, morfologia e etiologia2, tornando-se seme-
lhantes a partir da adolescência3. Descrevemos um caso
de menino com aneurisma sacular da artéria cerebral
média esquerda tratado com sucesso por microcirurgia e
clipagem.

Relato de Caso

Um menino de 15 anos apresentou-se com queixa de
precordialgia constritiva e síncope na escola. Foi encami-
nhado inicialmente à unidade de prontoatendimento, evo-
luindo com rebaixamento do nível de consciência e perda
de força em dimídio direito. Admitido no Hospital Pe-
queno Príncipe, apresentava no exame neurológico
admissional afasia de expressão, hemiparesia direita com
força grau 4/5, Escala de Coma de Glasgow de 11, Hunt-
Hess 3 e WFNS III. Submetido à avaliação tomográfica
que evidenciou hemorragia subaracnoide (HSA) e
intraventricular, com hematoma em hemisfério esquer-
do, graduação de Fisher 4; angiotomografia revelou
aneurisma cerebral em artéria cerebral média esquerda
(figura 1). Não havia história de uso de medicamentos,
traumatismo craniano, doenças infecciosas ou outras
comorbidades.

O paciente foi tratado cirurgicamente através de uma
craniotomia pterional esquerda, com microcirurgia e
clipagem do aneurisma cerebral no 3º dia após o
sangramento. No pós-operatório evoluiu de forma
satisfatória, com reversão completa do quadro de afasia e
hemiparesia, sendo realizada tomografia de crânio que
evidenciou redução da hemorragia subaracnoide (figura
2). Durante o internamento, realizou exames de ecografia
abdominal, ecocardiograma transtorácico e exames
laboratoriais de rotina, sem particularidades. A ferida
operatória apresentou cicatrização adequada, sendo reti-
rados os pontos no 12° dia pós-operatório. Quinze dias
após o sangramento obteve alta hospitalar assintomático
e com exame neurológico normal.

Discussão

condições médicas associadas aos aneurismas incluem
doença renal policística, esclerose tuberosa, anemia
falciforme, telangiectesia hemorrágica hereditária (do-
ença de Osler-Weber-Rendu), síndrome de Klippel-
Trenaunay-Weber, doença de Takayasu, síndrome de
Kawasaki e deficiência de alfa-1-antitripsina4. Etiologias
infecciosas de aneurismas intracranianos são mais comuns
em crianças do que em adultos10, acometendo até 15% de
todos os aneurismas pediátricos10,11 e pode estar relacio-
nada com endocardite bacteriana ou sífilis. A denomina-
ção “aneurisma micótico” deve ser evitada, uma vez que
os agentes infecciosos mais comuns são bacterianos e não
fúngicos10. Os organismos causadores isolados mais co-
muns são Staphylococcus aureus e Streptococcus viridans12.
Crianças com imunodeficiências como AIDS podem ser
particularmente propensas a desenvolverem
aneurismas13.

A presença de sangue em contato com as artérias cere-
brais pode produzir  uma complicação que leva ao
estreitamento dos vasos, em casos graves levando a
infartos cerebrais. A taxa de vasoespasmo associado à
hemorragia é significativamente menor em crianças em
comparação com adultos, afetando 9,4% dos pacientes com
predomínio de 75% no sexo masculino4. Uma possível
explicação para a maior tolerância é a existência de circu-
lação colateral relativamente melhor aumentando a
perfusão distal14.

Opções de tratamento para aneurismas em crianças
incluem tratamento conservador, clipagem cirúrgica con-
vencional, revascularização cerebral e embolização por
via endovascular. Observação clínica deve ser reservada
para casos selecionados de aneurismas não-rotos
assintomáticos, mantidos sob acompanhamento regular
por estudos de imagem, uma vez que as crianças têm
expectativa de vida longa com risco cumulativo de ruptu-
ra. O tratamento cirúrgico é indicado precocemente, a
fim de impedir nova hemorragia. Alguns autores ressal-
tam que o ressangramento é mais frequente na popula-
ção pediátrica em comparação aos adultos, ocorrendo em
até 52% dos casos2, o que pode estar relacionado à demo-
ra para o diagnóstico definitivo6. Clipagem microcirúrgica
é o tratamento de escolha para a maioria dos aneurismas
pediátricos, devido ao baixo risco de recorrência em lon-
go prazo8,15. A craniotomia frontotemporal, denominada
acesso pterional, é a abordagem usual para a maior parte
dos aneurismas da circulação anterior.

As abordagens cirúrgicas tradicionais têm migrado
progressivamente para a terapia endovascular, mesmo
considerando a necessidade mais frequente de tratamen-
to adicional4,15. Este aumento pode ser devido aos resul-
tados do International Subarachnoid Aneurysm Trial (ISAT)16

favorecendo a via endovascular, associada à tendência
dos pais de recusar uma cirurgia aberta no cérebro4. A
terapia endovascular também pode ser preferível na vi-
gência de vasoespasmo, por permitir o tratamento
concomitante das estenoses pela infusão de drogas intra-
arteriais como Nimodipina e/ou uso de balão no mesmo
tempo de oclusão do aneurisma. Ainda que alguns estu-
dos clínicos tenham sugerido que as crianças tratadas pela
via endovascular tivessem um resultado melhor do que
os tratados por clipagem cirúrgica convencional, a maio-
ria deles compreendem uma amostra pequena e sem gru-
po controle17. Existem várias opções endovasculares, in-
cluindo sacrifício da artéria, embolização com
microespirais de platina isoladamente, assistida por ba-
lão de remodelagem ou stent, e mais recentemente a re-
construção da parede da artéria com stents direcionadores

A incidência de aneurismas intracranianos na popula-
ção pediátrica é muito baixa. Ao contrário da população
adulta, há predominância do sexo masculino, com pro-
porção em relação ao feminino de aproximadamente 1,9:1
a 3:21-4. A localização do aneurisma também difere em
crianças, sendo a artéria carótida interna o local mais co-
mum, representando 13-50% dos casos4. Os aneurismas
da circulação posterior também são mais frequentes em
crianças do que em adultos2-6. Beez et al.4, em uma revisão
sistemática da literatura, encontraram 656 aneurismas em
573 crianças, sendo 38% gigantes.

A apresentação clínica mais comum é dor de cabeça,
ocorrendo em 75% dos casos6. HSA ocorre em 55-65% dos
casos4-6, seguida por crises convulsivas e infartos cere-
brais2,3. Comorbidades subjacentes são encontradas em
aproximadamente um terço das crianças com aneurismas
intracranianos7,8. Mutações genéticas que alteram a ma-
triz extracelular9 e doenças do tecido conjuntivo, como
coarctação da aorta, displasia fibromuscular e síndromes
de Marfan e Ehler-Danlos tipo IV foram relacionadas a
um risco aumentado de formação de aneurismas7. Outras
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de fluxo (flow diverters)18. O tratamento por estes disposi-
tivos é uma nova tecnologia promissora, podendo cons-
tituir um valioso papel na população pediátrica por pre-
servar a artéria de origem4,19. No entanto, o uso de stent
requer associação com agentes antiplaquetários por lon-
go período de tempo, com risco de efeitos colaterais asso-
ciados a essas drogas. Além disso, não existem estudos
acompanhando o crescimento de artérias com stents. Ape-
sar dos avanços tecnológicos, a taxa de mortalidade hos-
pitalar não tem diminuído significativamente desde 199715.

Em pacientes pediátricos com aneurismas, a durabili-
dade do tratamento é crucial, considerando o longo perí-
odo de vida pela frente, diferente dos adultos e idosos4.
Devido à falta de diretrizes baseadas em evidências4, al-
guns autores consideram o tratamento microcirúrgico
para aneurismas pediátricos bem sucedido8, enquanto
outros recomendam a terapia endovascular de aneurismas
da infância sempre que possível3,20. Sanai et al.8 obtiveram
taxa de recorrência após tratamento endovascular de 14%
em comparação com cura completa após tratamento
microcirúrgico, recomendando controle angiográfico em
6 e 24 meses após o tratamento endovascular e de 3 a 5
anos após a clipagem cirúrgica. Lasjaunias et al.2 descre-

veram um caso de aneurisma dissecante em paciente com
2 meses de idade ocluído com microespirais de platina,
apresentando nova hemorragia fatal no mesmo local dois
anos depois. Posteriormente, o ISAT também mostrou
um pequeno aumento do risco de novo sangramento após
a embolização em comparação com a clipagem cirúrgica
em seguimentos de longo prazo publicados21,22.

Conclusão

A microcirurgia para aneurismas intracranianos tem
sua eficácia reconhecida como primeira opção terapêuti-
ca, sendo a embolização reservada para casos com acesso
cirúrgico difícil4. Embora os resultados do tratamento
endovascular tenham melhorado com a evolução da téc-
nica e novos materiais, o seguimento de aneurismas
embolizados na infância exige controle seriado por exa-
mes de imagem4, o que pode restringir a indicação em
nosso meio. Considerando-se a estimativa que a maioria
dos centros de Neurocirurgia trata em média um
aneurisma intracraniano pediátrico por ano, a aborda-
gem multiprofissional e a experiência em centros de gran-
de volume cirúrgico pode melhorar os resultados
terapêuticos14,20.

Figura 1. TC de crânio  axial na admissão mostra hemorragia em 4° ventrículo (a), em cisternas de base (b) e em hemisfério esquerdo
(c, d); Angiotomografia evidencia aneurisma na bifurcação da artéria cerebral média esquerda na sequência MIP (e) e na recons-
trução em 3D (f).

a b c

d e f
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Figura 2. TC de crânio de controle pós-operatório mostra resolução da hemorragia intraventricular (a) e em cisternas de base  (b),
com clipe metálico em topografia do aneurisma (c), sem evidência de lesões adicionais (d).

a b

c d
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WILMS TUMOR BETWEEN TWO BROTHERS AT SAME TIME. CASE REPORT
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Resumo

Objetivo: relatar um caso de Tumor de Wilms familiar acometendo ao mesmo tempo dois irmãos.

Método: revisão dos prontuários médicos, dos pacientes, fornecidos pelo Hospital do Câncer de
Cascavel - UOPECCAN.

Resultados: GAF, masculino, oito anos de idade, chegou ao hospital de emergência em outubro de 2006
com histórico de urina escura e dor abdominal após queda de nível. A ecografia abdominal revelou extensa
massa ocupando a loja renal direita, com invasão da veia cava inferior. Foi para cirurgia de emergência, na
qual foi realizada a nefrectomia direita. O anátomo patológico revelou a presença de nefroblastoma me-
dindo 8x6cm, tipo blastematoso e epitelial, sem sinais de anaplasia, infiltrando hilo renal e veia cava
inferior. Foi classificado segundo a Nacional Wilms Tumor Study (NWTS) em estadio grau III.

GAF, masculino, quatro anos de idade, na fase de recuperação do irmão (caso 1), apresentou queixas de
hematúria, essa ocorria há cerca de dois meses. A ecografia revelou formação nodular incaracterística de
2,8x2,9cm em loja renal direita. A tomografia abdominal confirmou. O paciente foi encaminhado a
nefrectomia. O resultado do anátomo patológico mostrou nefroblastoma, predominantemente blastematoso,
medindo 4x3cm. Sendo classificado segundo a NWTS em estadio I.

Conclusão: Tumor de Wilms é a neoplasia renal mais comum na primeira infância, se tornando rara
quando aparece vinculada a características hereditárias. Apesar de ser rara na infância e mais ainda entre
irmãos, deve-se sempre pesquisar com cuidado a hematúria, podendo ela ser peça chave em uma rotina
diagnóstica correta.

Palavras-chave: Tumor de Wilms familiar; raro.
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Abstract

Objective: report a case of family Wilms Tumor, affecting at the same time two brothers.

Method: review of medical records of patients, provided by Hospital do Câncer de Cascavel -
UOPECCAN.

Results: GAF, male, eight years old, arrived at the emergency hospital in October 2006 with dark urine
history and abdominal pain after level drop. Abdominal ultrasonography revealed extensive mass occupying
the right renal store with the inferior vena cava invasion. It emergency surgery, in which the right
nephrectomy was performed. The anatomical pathology revealed the presence of nephroblastoma measuring
8x6cm, blastematema and epithelial type without anaplasia signals, infiltrating renal hilum and inferior
vena cava. It was classified according to the National Wilms Tumor Study (NWTS) in stage III degree.

GAF, male, four years old, in his brother’s recovery phase (case 1) presented complaints of blood in the
urine, this occurred about two months. The ultrasound revealed uncharacteristic of 2.8x2.9cm nodule in the
right renal store. Abdominal computed tomography confirmed. The patient was referred nephrectomy.
The result of the pathological anatomical showed nephroblastoma predominantly blastema, measuring
4x3cm. It is classified according to NWTS in stage I.

Conclusion: Wilms Tumor is the most common kidney cancer in infancy, becoming rare when it
appears linked to hereditary characteristics. Although it is rare in childhood and even more so among
siblings, you should always carefully research blood in the urine, it may be key piece in a correct diagnostic
routine.

Key words: Family wilms tumor; rare.

Introdução

Tumor de Wilms ou Nefroblastoma é uma doença
maligna embrionária do rim, sendo o tumor renal mais
comum na infância, ele acomete preferencialmente me-
nores de cinco anos, e se apresenta como uma massa ab-
dominal em crianças aparentemente saudáveis1-4. É uma
neoplasia complexa, embrionária e mista; composta por
três elementos: blastema, epitélio e estroma, também
encontrado no padrão de Tumor de Wilms familiar5. Ini-
cialmente o envolvimento tumoral inicia-se no rim e
posteriormente pode atingir órgãos distantes (metástase)
principalmente o pulmão e com menos frequência ou-
tros órgãos2.

Cerca de 10% dos tumores renais estão associados a
anormalidades congênitas ou síndromes de má forma-
ção, porém não se tem uma causa específica para o desen-
volvimento tumoral6. Estudos epidemiológicos demons-
tram associações a fatores ambientais e ocupacionais como
fatores de risco para Tumor de Wilms7-9.

Apesar de não estar clara a causa específica para o
desenvolvimento tumoral, é uma doença geneticamente
heterogênea, onde aberrações em vários lócus genéticos
estão identificados em várias formas de Tumor de Wilms.
O primeiro gene identificado no desenvolvimento do
Tumor de Wilms foi WT1 no braço curto do cromossomo
11 (11p13), é um gene supressor tumoral e requer a perda
de ambos os alelos para o desenvolvimento tumoral10,11.
Embora o Tumor de Wilms seja considerado esporádico,
aproximadamente 1 a 2% ocorre dentro da mesma famí-
lia, a susceptibilidade parece ser herdada de forma
autossômica dominante com penetrância incompleta, cujo
padrão genético difere do encontrado no Tumor do Wilms
esporádico9,12-14,16.

Descreveremos um caso de Tumor de Wilms em ir-
mãos cujo diagnóstico foi realizado no mesmo período,
sendo uma situação infrequente não relatada na literatu-
ra médica.

Relato de Caso

Caso 1

GAF 8 anos, em 01/10/2006 apresentou dor abdomi-
nal após trauma (queda de bicicleta sic). Internado em um
hospital de emergência, onde realizou ecografia abdomi-
nal, a qual demonstrou extensa massa complexa ocupan-
do a loja renal direita medindo 12,5x9cm, além da forma-
ção ecogênica na veia cava inferior sugestiva de trombo
na região de desembocadura da veia renal medindo 2,9cm.
O paciente foi submetido a procedimento cirúrgico de
ressecção tumoral em rim direito, cujo anátomo patoló-
gico indicou nefroblastoma, do subtipo histológico
blastematoso e epitelial, sem sinais de anaplasia (figura 1
e figura 2). O caso foi classificado em estadio clínico III. O
paciente passou por tratamento com quimioterapia e ra-
dioterapia seguindo o protocolo de tratamento preconi-
zado pelo grupo cooperativo brasileiro para Tumor de
Wilms.

Caso 2

GAF, em 12/10/2006, na fase de recuperação clínica
cirúrgica do irmão (caso 1), apresentou queixas de
hematúria. A partir disso foi realizada uma ecografia to-
tal de abdome, na qual se confirmou a existência de uma
formação nodular no polo superior do rim direito me-
dindo 2,8x2,9cm. Além da ecografia foi também feita uma
tomografia computadorizada do abdome, essa apresen-
tou suspeita de nódulo no fígado, na projeção do segmen-
to II de 3,4x2,2cm e o rim direito se apresentou globoso,
heterogêneo, hipodenso, com nódulo em polo superior
direito. Submetido à cirurgia, cujo anátomo patológico
(figura 3 e figura 4) revelou Tumor de Wilms,
blastematoso, medindo 3x4cm, pesando 80g em polo su-
perior circundado por pseudocápsula fibrosa.

Durante o processo cirúrgico, não foi identificado le-
são hepática suspeita pelo exame de imagem. Margens
cirúrgicas livres. O paciente foi classificado em estadio
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clínico NWTS-1. Foi submetido a tratamento com
quimioterapia seguindo o protocolo de tratamento pre-
conizado pelo grupo cooperativo brasileiro para Tumor
de Wilms.

A análise genética não foi realizada em nenhum dos
pacientes.

Os menores encontram-se fora de tratamento há sete
anos, em remissão clínica e laboratorial.

penetrância incompleta12-16, ou seja, para isso um dos pais
possui o alelo dominante no lócus gênico, o qual não se
expressou e por isso não desenvolveu a doença. Caso o
alelo dominante se expresse o individuo portador desse
gene (19q13 e 17q) apresentará o tumor.

O mecanismo do desenvolvimento tumoral ainda
permanece complexo. As alterações genéticas envolvidas
no processo de diferenciação tumoral ainda não estão
completamente elucidadas, assim como os mecanismos
envolvidos na expressão dos genes 19q13 e 17q20, os quais
podem desencadear a formação tumoral.

O desenvolvimento tumoral é multifatorial, vários
fatores podem estar envolvidos, dentre eles as condições
ambientais. Nos casos apresentados de Tumor de Wilms
em irmãos de forma simultânea, é possível que eles te-
nham sido expostos a fatores que podem ter influenciado
de forma semelhante na expressão gênica das duas crian-
ças, que, por conseguinte apresentaram o mesmo fenótipo,
resultando no aparecimento do Tumor de Wilms.

No caso relatado os menores pertenciam a mesma
família, conviviam no mesmo ambiente e estavam sobre
a ação dos mesmos costumes familiares. Provavelmente
foram expostos aos mesmos fatores, os quais podem ter
contribuído igualmente para o aparecimento da doença
no mesmo período. A diferença de idade de cinco anos
entre os pacientes pode simbolizar a diferença de intensi-
dade na influência dos multifatores no desenvolvimento
da doença.

Esse relato alerta a comunidade médica Pediátrica a
importância na investigação diagnóstica em irmãos ou
indivíduos da mesma família com diagnóstico de
Tumor de Wilms.

Caso 1. Anátomo patológico

Comentários

Tumor de Wilms familiar é uma doença rara e de bai-
xa frequência na população acometida pela doença, e a
forma simultânea de acometimento chama atenção no
relato pela raridade não descrita na literatura médica.

A associação desse tumor tem sido relatada em famí-
lias com síndromes genéticas. Segundo Moreira M. B.17,
que relata a ocorrência entre primas de primeiro grau,
portadoras da síndrome de Bloom. Assim como em uma
criança com alterações cromossômicas (inversão
pericêntrica no cromossomo oito e de duplicação 569kb
no braço curto do cromossomo 2 [2p24.3]), essas altera-
ções foram identificadas também em seus genitores, am-
bos desenvolvendo a neoplasia18.

Apesar de ser considerada uma doença de apareci-
mento esporádico, estudos relatados por Cordero e col.,
com a presença do Tumor de Wilms descritos em cinco
membros da mesma família, sugere o caráter herdado
dessa doença, sendo um fator de risco em famílias afeta-
das pela neoplasia17.

A predisposição familiar está relacionada com o gene
19q13 e 17q, de herança autossômica dominante com

Figura 1. (HE 100x) observam-se células monomórficas difusas de padrão nodular em meio ao tecido conjuntivo, notando-se focos de
mitoses, mitoses frequentes.
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Caso 2. Anátomo patológico

Figura 3. (HE 100x) nota-se uma massa de células poliédricas densamente agrupadas, em baixo observa-se fibrose de tecido
reacional.

Figura 2. (HE 400x) observa-se massa de células poligonais densamente agrupadas, de aspecto blastematoso, em meio ao tecido
vascular com mitoses frequentes. Não se observa células com anaplasia.
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Figura 4. (HE 400x) observa-se células neoplásicas justapostas. À esquerda diferentes células glandulares. Presença de histiócitos
acima, linfócitos e células indiferentes blastematosas (tecido membranoso). Não possui critério de anaplasia.
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Resumo

Objetivo: relatar um caso típico de Febre Familiar do Mediterrâneo, sua forma de apresentação e como
diagnosticá-la e diferenciá-la diante de tantas causas de síndromes febris na infância.

Relato de caso: paciente masculino, 12 anos, apresentando episódios recorrentes de febre e dor abdo-
minal por vezes associados a artralgia e diarreia. Os sintomas tinham duração de aproximadamente 24
horas e ocorriam mensalmente desde os 3 anos de idade, sendo que entre as crises o paciente era comple-
tamente assintomático. Durante a investigação foram excluídas outras causas e após o diagnóstico de Febre
Familiar do Mediterrâneo o paciente foi tratado com Colchicina 1 mg/dia permanecendo em remissão das
crises desde o início do tratamento.

Conclusão: a Febre Familiar do Mediterrâneo é uma síndrome febril periódica pertencente ao grupo
das síndromes autoinflamatórias. A importância de seu conhecimento pelo pediatra é que, embora rara, a
doença se inicia na criança e costuma ser subdiagnosticada. Com diagnóstico e tratamento adequados a
morbidade e mortalidade relacionadas à doença diminuem significativamente.

Palavras-chave: febre familiar do mediterrâneo; febres periódicas; doenças autoinflamatórias;
pediatria.
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Abstract

Aim: to report a typical case of Familial Mediterranean Fever, review its characteristics and how to
diagnose and differentiate it among other causes of febrile syndromes in childhood.

Case report: male patient, 12 years old, with recurrent episodes of fever and abdominal pain often
associated with arthralgia and diarrhea. The symptoms used to last approximately 24 hours and occurred
monthly since age 3. Between the episodes the patient was completely free of symptoms. Other causes have
been excluded and after the diagnosis of Familial Mediterranean Fever the patient was treated with
Colchicine 1 mg/day remaining in remission since the beginning of the treatment.

Conclusion: the Familiar Mediterranean Fever is a periodic fever syndrome that belongs to the group
of autoinflammatory syndromes. The importance of this knowledge by pediatricians is that, although rare,
the disease begins in childhood and is often underdiagnosed. With proper diagnosis and treatment, the
morbidity and mortality related to the disease reduces significantly.

Key words: familial Mediterranean fever; periodic fevers; autoinflammatory diseases; pediatrics.

Introdução

A Febre Familiar do Mediterrâneo (FFM) é uma
síndrome febril periódica hereditária, pertencente ao gru-
po das síndromes auto-inflamatórias1. Os principais sin-
tomas da doença são crises recorrentes de febre acompa-
nhadas de dores abdominais, torácicas ou articulares. As
crises acompanhadas de dor abdominal devido a
peritonite asséptica são as mais comuns, e ocorrem em
cerca de 90% dos pacientes. Dor torácica devido a pleurite
ocorre em 20-40%, e artrite em 50-60% dos pacientes. A
FFM foi descrita inicialmente em 1945 com alta
prevalência em indivíduos de origem do leste do Medi-
terrâneo2 especialmente entre 4 populações: Ashkenazi
não-judeus, turcos, armênios e árabes, com uma
prevalência de 1: 250 a 1: 107313. Nas populações de alto
risco, a frequência é maior, sendo rara em outras partes
do mundo. Não há relatos da incidência da FFM no Brasil
ou na América do Sul, porém, devido à heterogeneidade
da nossa população, o seu diagnóstico deve ser conside-
rado.

Relato de Caso

relatada. Alguns familiares (irmão e tio) apresentavam
manifestações clínicas semelhantes, com dor abdominal
difusa recorrente acompanhada de quadros de febre alta.

Na evolução foram realizados os seguintes exames:
Hemoglobina (Hb): 10 g/dL (Valor de Referência 11,5 a
14,8 g/dL), VCM e HCM diminuídos, Leucócitos: 7.400 /
mm³ (Valor de Referência: 4.000 - 10.000mm), com
leucograma normal, VHS: normal, Albumina: 4 mg/dl
(Valor de Referência: 3,5 a 5,5 mg/dl), Ferro Sérico:
17 µg/dL (Valor de Referência: 40-190 µg/dL), Saturação
de Transferrina: 5,9 % (Valor de Referência: 15-50%), CTLF:
normal; Ecografia abdominal: sem alterações; Amilase:
normal; Lipase: normal; Inibidor C1-esterase: normal;
EDA com biópsia: sem alterações; Colonoscopia com
biópsia de íleo terminal, cólon direito e esquerdo: sem
alterações e trânsito intestinal normal.

Após diagnóstico clínico de FFM, foi iniciada admi-
nistração de Colchicina 1mg/dia. O paciente apresentou
remissão das crises e está há 5 anos assintomático sendo
acompanhado regularmente com retornos ao ambulató-
rio para controle.

Discussão

Trata-se de uma doença autossômica recessiva ocasio-
nada por mutação no gene MEFV, localizado no braço
curto do cromossomo 16 (16p13). Fatores ambientais e
outros genes além do MEFV também podem estar envol-
vidos podendo apresentar impacto sobre o desenvolvi-
mento da FFM ou mesmo sobre a gravidade da doença1.

A manifestação clínica característica da FFM
corresponde a ataques febris recorrentes, acompanhados
por sinais de peritonite, pleurite ou sinovite aguda, com
duração de 1 a 3 dias e resolução espontânea4,5. Os ataques
ocorrem aleatoriamente, de uma vez por semana a uma
vez em alguns meses, e os pacientes são assintomáticos
entre os ataques. Nenhum precipitante é sabidamente
conhecido mas estresse emocional, fadiga, cirurgia, mens-
truação, exercício vigoroso e exposição ao frio podem ser
desencadeantes. A recorrência é comum2. A maioria dos

Criança do sexo masculino com 12 anos de idade, na-
tural e procedente de Curitiba, Paraná, foi referida ao
Hospital de Clínicas - UFPR para investigação de anemia,
com história de dor abdominal difusa desde os três anos
de idade com frequência de uma vez ao mês, duração do
quadro de aproximadamente 24 horas, de intensidade
variável, mas chegando, por vezes, a ter que procurar
serviço de emergência pela gravidade da dor. Na investi-
gação não foi encontrado nenhum fator precipitante as-
sociado, porém a dor abdominal sempre era acompanha-
da de quadro febril (38,5 a 39°C) e, ocasionalmente,
artralgia e diarreia também estavam presentes. Não foi
observada nenhuma manifestação gastrointestinal asso-
ciada, como vômitos, diarreia ou constipação. O paciente
apresentava-se completamente assintomático durante o
intervalo entre as crises. Um episódio de convulsão febril
foi a única manifestação clínica pregressa importante
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pacientes apresenta o primeiro ataque na infância, 65%
dos casos antes dos 10 anos e 90% antes dos 20 anos6. A
idade média de início é de 1 a 5 anos, com maior
prevalência aos 2,5 anos e atraso médio no diagnóstico de
3 anos, muito provavelmente representando as dificulda-
des de diagnóstico em pacientes muito jovens. A febre
(38° a 41°C) geralmente ocorre juntamente com os sinto-
mas de peritonite ou artrite. Sinais e sintomas não especí-
ficos podem mimetizar quadros infecciosos, apendicite
aguda, colecistite e artrite, contribuindo para o atraso do
diagnóstico definitivo1.

A dor abdominal é a característica mais comum da
FFM, presente em 95% dos pacientes. Pode ser inicial-
mente focal e tornar-se generalizada, variando de inten-
sidade leve a grave, frequentemente é confundida com
abdome agudo. Laparotomia branca inclusive é utilizada
como critério diagnóstico de FFM. A dor dura 1 a 3 dias,
resolve espontaneamente e por vezes vem acompanhada
por náuseas, vômitos e alterações do trânsito intestinal6.
A segunda manifestação mais comum é a artite (25-30%).
Em 75% dos casos a monoartrite é a única manifestação
na crise. Afeta agudamente grandes articulações dos mem-
bros inferiores (tornozelos, joelhos e quadris, nessa or-
dem)2,4, pode durar mais do que as outras manifestações
da doença1. A articulação é quente, macia e frequente-
mente avermelhada, assemelhando-se a artrite séptica
precipitada por trauma mínimo ou esforço2. Os Ataques
febris isolados são de curta duração com temperatura de
até 40°C sem dor ou sinais de inflamação localizada aco-
metendo principalmente crianças pequenas. Quando ou-
tras manifestações se associam a febre os episódios febris
tendem a diminuir2. Dor torácica manifesta-se como dor
pleurítica aguda unilateral de início abrupto (15-54% dos
casos) com um derrame pleural pequeno e transitório2.
Assim como os episódios de peritonite, desaparece den-
tro de três dias podendo durar até uma semana7. A
pericardite pode estar presente mas é causa rara de dor
torácica (0,8%)2. Dor muscular, principalmente dos mem-
bros inferiores, pode ocorrer após o esforço físico ou po-
sição ortostática prolongada2. Manifestações cutâneas do
tipo Erisipela-like acomete de 7 a 40% dos portadores de
FFM e é mais comum em pacientes da região Mediterrâ-
nea Oriental. São lesões elevadas, confluentes e
eritematosas (imitando a celulite infecciosa aguda) e ocor-
rem na parte inferior da perna, tornozelo ou pé (podem
estar associadas com artrite)2,7. A recuperação é espontâ-
nea e não necessita de tratamento com antibióticos. A
complicação mais importante a longo prazo é a
amiloidose1. Inicia com proteinúria assintomática e gra-
dualmente evolui para doença renal em um prazo de 2 a
13 anos2.

Colchicina8. Diversos critérios diagnósticos foram pro-
postos com especificidade e sensibilidade variáveis de
acordo com a população em estudo. O critério mais am-
plamente utilizado e mais bem aceito é o proposto pelo
Tel Hashomer Medical Center, em Israel, e inclui critérios
maiores, menores e suportivos9. A análise de mutação do
gene MEFV pode corroborar o diagnóstico, entretanto, o
teste genético negativo não o exclui pois uma parcela
importante dos pacientes que se encaixam nos critérios
diagnósticos de FFM não possuem mutações
identificáveis7.

Exames laboratoriais durante os episódios podem
demonstrar elevação inespecífica de proteínas de fase agu-
da como velocidade de hemossemidentação (VHS), pro-
teína C reativa (PCR) e frações C3 e C4 do complemento,
além de leucocitose. O hemograma pode demonstrar ane-
mia de doença crônica, provavelmente devido aos episó-
dios inflamatórios de repetição10.

O diagnóstico diferencial da FFM é amplo e deve in-
cluir outras síndromes febris periódicas, como a associa-
da ao receptor de TNF, hiperimunoglobulinemia D,
síndrome autoinflamatória familiar ao frio e a síndrome
de febre periódica com estomatite aftosa, faringite e
adenopatia cervical (PFAPA)7.

Os objetivos terapêuticos consistem em evitar novos
episódios, além de prevenir as complicações da doença.
O tratamento de escolha da FFM é a Colchicina, na dose
diária de 1-3 mg/dia, resultando na remissão completa
ou parcial das crises e podendo levar a redução na
frequência, duração ou gravidade dos episódios na maio-
ria dos pacientes11. Seus efeitos anti-inflamatórios estão
relacionados principalmente à inibição da quimiotaxia
de neutrófilos10. A Colchicina proporciona melhora ex-
pressiva na qualidade de vida dos pacientes controlando
as crises e diminuindo os efeitos da inflamação subclínica
no período entre crises, além de prevenir complicações
secundárias, principalmente a amiloidose e sua evolução
para de insuficiência renal. Pacientes sem resposta a
Colchicina podem responder a Interferon alfa,
Talidomida, Etanercept, Infliximab e outros agentes bio-
lógicos, entretanto a eficácia e segurança a esses trata-
mentos ainda não está bem estabelecida10.

Conclusão

A FFM é uma síndrome febril periódica pertencente
ao grupo das síndromes autoinflamatórias1. A importân-
cia de seu conhecimento pelo pediatra é que, embora rara,
a doença se inicia na criança e costuma ser
subdiagnosticada. Com diagnóstico e tratamento adequa-
dos a morbidade e mortalidade relacionadas à doença
diminuem significativamente. A Colchicina constitui o
tratamento de escolha e visa combater as crises inflama-
tórias melhorando a qualidade de vida dos pacientes e
seus familiares, além de prevenir a amiloidose, a compli-
cação mais grave da FFM que pode resultar em insu-
ficiência renal.

Apesar do isolamento do gene MEFV, o diagnóstico
da FFM continua sendo essencialmente clínico. A suspei-
ta diagnóstica baseia-se nas manifestações clínicas, histó-
ria familiar; exclusão de outras Síndromes de Febre Peri-
ódica Hereditárias e a responsividade ao tratamento com
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Cada seção deve ser iniciada em nova página, na seguinte ordem: página de rosto,
resumo em português, resumo em inglês, texto, agradecimentos, referências bibliográficas,
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CNPq;
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h) declaração de conflito de interesse (escrever “nada a declarar” ou a revelação clara
de quaisquer interesses econômicos ou de outra natureza que poderiam causar constrangi-
mento se conhecidos depois da publicação do artigo);

i) definição de instituição ou serviço oficial ao qual o trabalho está vinculado para fins de
registro no banco de dados do Index Medicus/MEDLINE;

j) nome, endereço, telefone, fax e endereço eletrônico do autor responsável pela corres-
pondência;

k) nome, endereço, telefone, fax e endereço eletrônico do autor responsável pelos con-
tatos pré-publicação;

l) fonte financiadora ou fornecedora de equipamento e materiais, quando for o caso;

m) contagem total das palavras do texto, excluindo o resumo, agradecimentos, referên-
cias bibliográficas, tabelas e legendas das figuras;

n) contagem total das palavras do resumo;

o) número de tabelas e figuras.

RESUMO

O resumo deve ter no máximo 250 palavras ou 1.400 caracteres, evitar o uso de abrevi-
aturas. O resumo das comunicações breves deve ter no máximo 150 palavras. Todas as infor-
mações que aparecem no resumo devem aparecer também no artigo. O resumo deve ser
estruturado, conforme descrito a seguir:

Resumo de artigo original

Objetivos: informar por que o estudo foi iniciado e quais foram as hipóteses iniciais, se
houve alguma. Definir precisamente qual foi o objetivo principal e informar somente os obje-
tivos secundários mais relevantes.

Métodos: informar sobre o delineamento do estudo (definir, se pertinente, se o estudo
é randomizado, cego, prospectivo, etc.), o contexto ou local (definir, se pertinente, o nível de
atendimento, se primário, secundário ou terciário, clínica privada, institucional, etc.), os paci-
entes ou participantes (definir critérios de seleção, número de casos no início e fim do estudo,
etc.), as intervenções (descrever as características essenciais, incluindo métodos e duração)
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Resultados: informar os principais dados, intervalos de confiança e significância es-
tatística.

Conclusões: apresentar apenas aquelas apoiadas pelos dados do estudo e que con-
templem os objetivos, bem como sua aplicação prática, dando ênfase igual a achados positivos
e negativos que tenham méritos científicos similares.

Resumo de artigo de revisão

Objetivo: informar por que a revisão da literatura foi feita, indicando se ela enfatiza
algum fator em especial, como causa, prevenção, diagnóstico, tratamento ou prognóstico.

Fontes dos dados: descrever as fontes da pesquisa, definindo as bases de dados e os
anos pesquisados. Informar sucintamente os critérios de seleção de artigos e os métodos de
extração e avaliação da qualidade das informações.

Síntese dos dados: informar os principais resultados da pesquisa, quantitativos ou
qualitativos.

Conclusões: apresentar as conclusões e suas aplicações clínicas, limitando genera-
lizações aos domínios da revisão.

Resumo de comunicação breve

Para observações experimentais, utilizar o modelo descrito para resumo de artigo
original.

Resumo de relatos de caso

Utilizar o seguinte formato:

Objetivo: informar por que o caso merece ser publicado, com ênfase nas questões de
raridade, ineditismo ou novas formas de diagnóstico e tratamento.

Descrição: apresentar sinteticamente as informações básicas do caso, com ênfase nas
mesmas questões de ineditismo e inovação.

Comentários: conclusões sobre a importância do relato para a comunidade pediátrica
e as perspectivas de aplicação prática das abordagens inovadoras.

Abaixo do resumo, fornecer de três a seis palavras-chave ou expressões-chave que
auxiliarão a inclusão adequada do resumo nos bancos de dados bibliográficos. Empregar
palavras ou expressões integrantes da lista de “Descritores em Ciências da Saúde”, elabo-
rada pela BIREME e disponível nas bibliotecas médicas ou na Internet (http://decs.bvs.br). Se
não houver descritores adequados na referida lista, usar termos novos.

ABREVIATURAS

Devem ser evitadas, pois prejudicam a leitura confortável do texto. Quando usadas,
devem ser definidas ao serem mencionadas pela primeira vez. Jamais devem aparecer no título
e no resumo.

TEXTO

O texto dos artigos originais deve conter as seguintes seções, cada uma com seu
respectivo subtítulo:

a) Introdução: sucinta, citando apenas referências estritamente pertinentes para mos-
trar a importância do tema e justificar o trabalho. Ao final da introdução, os objetivos do estudo
devem ser claramente descritos.

b) Métodos: descrever a população estudada, a amostra e os critérios de seleção;
definir claramente as variáveis e detalhar a análise estatística; incluir referências padroniza-
das sobre os métodos estatísticos e informação de eventuais programas de computação.
Procedimentos, produtos e equipamentos utilizados devem ser descritos com detalhes sufi-
cientes para permitir a reprodução do estudo. É obrigatória a inclusão de declaração de que
todos os procedimentos tenham sido aprovados pelo comitê de ética em pesquisa da instituição
a que se vinculam os autores ou, na falta deste, por um outro comitê de ética em pesquisa
indicado pela Comissão Nacional de Ética em Pesquisa do Ministério da Saúde.

c) Resultados: devem ser apresentados de maneira clara, objetiva e em seqüência
lógica. As informações contidas em tabelas ou figuras não devem ser repetidas no texto. Usar
gráficos em vez de tabelas com um número muito grande de dados.

d) Discussão: deve interpretar os resultados e compará-los com os dados já descritos
na literatura, enfatizando os aspectos novos e importantes do estudo. Discutir as implicações
dos achados e suas limitações, bem como a necessidade de pesquisas adicionais. As conclu-
sões devem ser apresentadas no final da discussão, levando em consideração os objetivos do
trabalho. Relacionar as conclusões aos objetivos iniciais do estudo, evitando assertivas não
apoiadas pelos achados e dando ênfase igual a achados positivos e negativos que tenham
méritos científicos similares. Incluir recomendações, quando pertinentes.

O texto de artigos de revisão não obedece a um esquema rígido de seções. Sugere-
se uma introdução breve, em que os autores explicam qual a importância da revisão para a
prática pediátrica, à luz da literatura médica. Não é necessário descrever os métodos de
seleção e extração dos dados, passando logo para a sua síntese, que, entretanto, deve apre-
sentar todas as informações pertinentes em detalhe. A seção de conclusões deve correlacionar
as idéias principais da revisão com as possíveis aplicações clínicas, limitando generalizações
aos domínios da revisão.

O texto de relatos de caso deve conter as seguintes seções, cada uma com seu respec-
tivo subtítulo:

a) Introdução: apresenta de modo sucinto o que se sabe a respeito da doença em
questão e quais são as práticas de abordagem diagnóstica e terapêutica, por meio de uma
breve, porém atual, revisão da literatura.

b) Descrição do(s) caso(s): o caso é apresentado com detalhes suficientes para o
leitor compreender toda a evolução e seus fatores condicionantes. Quando o artigo tratar do
relato de mais de um caso, sugere-se agrupar as informações em uma tabela, por uma questão
de clareza e aproveitamento do espaço. Evitar incluir mais de duas figuras.

c) Discussão: apresenta correlações do(s) caso(s) com outros descritos e a importân-
cia do relato para a comunidade pediátrica, bem como as perspectivas de aplicação prática das
abordagens inovadoras.

O texto do “Caso do Mês” é destinado para apresentar pacientes em que a imagem seja
do aspecto clínico ou de exames complementares foram relevantes para o diagnóstico. O texto
deve conter na primeira página até 300 palavras com a descrição do caso, na segunda página
até 300 palavras com uma mensagem clínica ou pontos de aprendizado que o caso permite.
As imagens devem ter resolução de 300x300dpi e o numero máximo de referencias é de 5.
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informações mais detalhadas, consulte os “Requisitos Uniformes para Originais Submetidos
a Revistas Biomédicas”. Este documento está disponível em http://www.icmje.org/ ou http://
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gatória a inclusão de documento escrito fornecendo consentimento livre e esclarecido para a
publicação. Microfotografias devem apresentar escalas internas e setas que contrastem com
o fundo.
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especial com os editores. Imagens geradas em computador, como gráficos, devem ser ane-
xadas sob a forma de arquivos nos formatos .jpg, .gif ou .tif, com resolução mínima de 300 dpi,
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72 dpi. Gráficos devem ser apresentados somente em duas dimensões, em qualquer circuns-
tância. Desenhos, fotografias ou quaisquer ilustrações que tenham sido digitalizadas por
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fissional, a nanquim ou impressora com resolução gráfica superior a 300 dpi). Nesses casos,
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Legendas das figuras

Devem ser apresentadas em página própria, devidamente identificadas com os respec-
tivos números.
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o material requerido está sendo enviado. Não é necessário anexar a lista.
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♦ Página de rosto com todas as informações solicitadas (integrante do primeiro arqui

vo anexado).

♦ Resumo na língua de submissão, com descritores (integrante do primeiro arquivo

anexado).
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